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A doenga de Moyamoya é uma vasculopatia intracraniana crénica, de etiologia desconhecida,
que leva ao estreitamento primario e progressivo das principais artérias responsaveis pela circula-
¢do anterior do cérebro. Origina uma insuficiéncia na irrigagdo cerebral, com desenvolvimento
posterior de uma rede vascular supletiva. O diagnostico é baseado na aparéncia angiografica parti-
cular. Apesar de rara ndo pode deixar de ser considerada no diagnéstico diferencial dos acidentes
vasculares isquémicos na crianga. Os autores descrevem o caso de uma crianga de 8 anos, sexo
feminino, raga caucasiana, cujo diagnéstico foi suspeitado recorrendo a técnica ndo invasiva de
angioressonancia e confirmado por angiografia. Baseada neste caso ¢ feita uma revisdo do tema,
com particular énfase na clinica, diagnostico e terapéutica.

Moyamoya Disease
Clinical Features, Diagnosis and Treatment with reference to a clinical case

Moyamoya Disease is a chronic cerebral vasculopathy that leads to a slow progressive
narrowing and occlusion of the principal arteries responsible for the anterior circulation of the
brain. It causes a cerebrovascular insufficiency with the development of mulitiple anastomoses
between internal and external carotid arteries. The diagnosis is based on the peculiar appearance
in angiography. Although rare, it is not possible to omit it in the differential diagnosis of ischemic
vascular accidents in children. The authors describe a case of an eight year old female caucasian
whose diagnosis was suspected by means of the non invasive technique of angiographic magnetic
resonance imaging and confirmed by angiography. Based on this case, the main aspects of the
disease are described, with particular emphasis on clinical features, diagnosis and treatment.
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INTRODUCAO

A Doenga de Moyamoya ¢ uma vasculopatia, que leva
ao estreitamento primario e lentamente progressivo do
segmento terminal das artérias carétidas internas e das
porgoes proximais das artérias cerebrais anterior e média,
originando uma insuficiéncia na irrigacdo cerebral e,
secundariamente, o desenvolvimento de uma rede vascu-
lar supletival-3, O primeiro caso de Doenga de Moyamo-
ya foi apresentado por Takuichi e Shimizu em 1955 no
14° Encontro Anual da Sociedade Japonesa de Neuroci-
rurgia®®. Em 1965, Leeds e Abott descreveram uma rede
vascular telangiectasica na base do cérebro e oclusio dis-
tal da artéria cardtida interna em duas criangas € em 1968
dois estudos japoneses forneceram detalhes sobre essa
rede anormal®,
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O termo moyamoya, que significa em japonés nuvem
de fumo, foi introduzido por Suzuki em 1969 para des-
crever o aspecto angiografico tdo particular>®. De facto,
numa tentativa de irrigar o parénquima cerebral a jusante
da estenose, desenvolve-se uma rica rede vascular, ver-
dadeiros novelos de vasos estreitos que formam, quando
observados angiograficamente, nuvens de fumo em tudo
semelhantes as que os fumadores langam no ar.

Este padrio angiografico ndo ¢ especifico desta doenga e
pode associar-se a todas as situagdes que originem, de for-
ma crénica, uma diminuigdo de débito cerebral. Mas a
Doenga de Moyamoya que aqui tratamos é uma doenga
primitivamente arterial por hiperplasia laminada excéntrica
da intima e fibrose,com duplicagio e tortuosidade anormal
da 14mina eléstica interna e adelgagamento da média>. Foi
recentemente demonstrada a existéncia de espessamento da



ANTONIO LEVY GOMES et al

intima em artérias sistémicas destes doentes, semelhante a
encontrada nos vasos cerebrais3. Chama-se, pelo contrario,
Fenémeno de Moyamoya > ou Sindrome Moyamoya
quando o padrio surge em outras situagdes (Quadro 1), em
geral unilaterais, e que ndo sdo doengas primitivamente
arteriais, bilaterais e progressivas.

Quadro I — Patologias em que pode surgir o chamado Fendme-
no Moyamoya

— Neurofibromatose
— Esclerose tuberosa
— Angiomatose encefalo-trigeminal
— Meningite Piogénica
Periartrite nodosa
— Drepanocitose
— Anemia de Fanconi
— Sindrome de Down
— Sindrome de Apert
Sindrome de Marfan
— Doengas cardiacas congénitas
— Hipertensdo
— Terapéutica prévia com radiagoes
— Tumores na regido pituitaria
Tuberculose
— Leptospirose
— D. Armazenamento do glicogénio
— Pseudoxantoma elasticum
— Doengas do tecido conectivo
— Aterosclerose

A isquémia é responsavel pela sintomatologia focal,
sensitivo-motora, deficitiria ou convulsiva, que deve
fazer-nos suspeitar desta doenga.

E uma forma de doenga cerebrovascular muito rara na
populagdo de origem caucasiana, surgindo com maior
incidéncia no Japdo, onde, no entanto, os nimeros ndo
ultrapassam 1/100.000 habitantes®.

A idade de ocorréncia tem dois picos: a 1* década de
vida (forma infantil) e a 4* década (forma adulta)*”. 50%
dos doentes afectados tém menos de 10 anos e podem ser
td0 jovens quanto os 6 meses’.

A etiologia da doenga ndo é clara e provavelmente é
heterogénea. A incidéncia parece ser esporadica, ndo
havendo evidéncia definitiva que seja geneticamente deter-
minada’, apesar de alguns autores referirem que existe uma
associagdo familiar em 7% a 12% dos casos**.

As anomalias vasculares sdo bilaterais (mesmo quando
os sinais ¢ sintomas sdo unilaterais®) e afectam mais o
sexo feminino®>!0

Até ha bem pouco tempo o diagnéstico sé era possivel
apos realizagdo de angiografia. Actualmente dispomos da
angioressondncia, uma técnica ndo invasiva que da ima-
gens da vascularizagdo arterial prescindindo da utilizacdo
de meios de contraste!!.

Neste trabalho ser descrito um caso clinico de Doenga de
Moyamoya diagnosticado com o auxilio desta nova técnica.

CASO CLINICO

A C.G. é uma crianga do sexo feminino, 8 anos de ida-
de, de raga caucasiana, natural de Lisboa, residente em
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Loures, internada no Servigo de Pediatria do Hospital de
Santa Maria (HSM) por hemiplegia direita e movimentos
coreoatetdsicos do membro superior direito.

Nos Antecedentes Familiares ha a referir avos mater-
nos com hipertensdo arterial e diabetes.

E a 2° filha de pais ndo consanguineos, nascida de ges-
tagdo sem complica¢Ges. Nos antecedentes pessoais ape-
nas é de salientar a ocorréncia de uma convulsdo febril
aos 8 meses de idade.

Doenga Actual - Em Junho de 1992 teve um episodio
de queda stbita. Cerca de 1 hora depois, ao tentar levan-
tar-se sentiu parestesias dos membros inferiores seguida
de queda. Tentou erguer-se por trés vezes consecutivas,
com quedas sucessivas. Por isso acorreu ao Servigo de
Urgeéncia de Pediatria do HSM. O exame objectivo reali-
zado na altura foi normal. Efectuou electroencefalograma
(EEG) que foi normal. Passou a ser seguida em Consulta
de Neurologia Pediatrica.

Em Julho de 92 surgiram episddios de formigueiro
bucal, bem como sensagdo de adormecimento ¢ diminui-
¢do de forga dos membros inferiores, de alguns minutos
de duragdo, com queda. Estes episodios deficitarios esta-
vam muitas vezes relacionados com choro ou hiperpneia.
Repetiu 0 EEG que se manteve normal.

Em Setembro foi internada por hemiparésia direita e
movimentos coreoatetdsicos do membro superior direito.

No exame objectivo apenas se salientou o facto de ser
uma crianga obesa, com hemiparésia direita € os movi-
mentos ja referidos.

No Servigo de Urgéncia foi efectuada Tomografia
Axial Computorizada craniencefélica (TAC), que revelou
lesdes hipodensas corticais e subcorticais, bilaterais, pre-
dominando na regido parieto-occipital esquerda e frontal
direita (Fig.l1). As hipdteses de diagnodstico colocadas
passaram a relacionar-se com as principais causas de
acidentes vasculares isquémicos (AVC) (Quadro II).

Os exames complementares foram pedidos de acordo
com esses diagnosticos diferenciais (Quadro I1I). Ficaram,

Fig. I — TAC craniencefalica efectuada no Servigo de
Urgeéncia. Lesdes hipodensas corticais e sub-corticais.
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Quadro II - Causas de AVC isquémicos na crianga

Quadro IIT - Exames complementares de diagndstico.

Traumatismo — Doengas Infecciosas

- Craniano - Infec. respiratorias altas
- Pescogo - Meningo/encefalite

- Orofaringe

— Anomalias vasculares — Doengas Metabolicas

- Malformagées - Lipoproteinémia/ateros-
arterio-venosas clerose

- Aneurisma - Homocistintria

- Dissecgéo carotidea - Diabetes mellitus

- Arterite de Takayasu - MELAS

- Sindrome Moyamoya
- Displasia fibromuscular — Facomatoses

- Lupus Eritematoso - Neurofibromatose

Disseminado - Sind. Sturge-Weber
- Sind. Klippel -Trenaunay -
— Doengas cardiacas - Weber

- Anomalias congénitas - Esclerose Tuberosa

- Doengas valvulares

- Infecgdes — Miscelania

- Arritmias - Vasculites

- Complicagdes cirurgia - Quimioterapia
Cardiaca ' - Enxaqueca

- Mixoma - Desidratacdo

- Inspiragdo de cola
- Pés-radioterapia

- Esclerodermia

- Hipertensio

- Alt. Lipoproteicas

— Doengas Hematoldgicas
- Drepanocitose
- Policitemia
- D. Mieloproliferativas
- Def. Antitrombina III
- Def. Proteina Cou S
- Anticorpos Antifosfolipidos

assim, excluidas doengas metabdlicas (embora ndo fossem
de desprezar os niveis elevados de colesterol, principal-
mente a custa da fracgdo LDL), doengas hematologicas
incluindo as associadas a hipercoagulabilidade sanguinea,
bem como as doengas cardioldgicas.

Foi efectuada Ressonancia Magnética Nuclear (RMN)
cerebral e uma angioressonincia. A primeira mostrou os
enfartes, ja visualizados na TAC, de uma forma mais
detalhada, mas revelou a existéncia de outras areas isqué-
micas que ndo tinham sido identificadas (Fig.2). Mostrou
ainda um grande numero de imagens hipodensas redon-
das na regido dos géinglios da base (Fig.3), que sdo a
tradugdo da proliferagdo vascular tipo Moyamoya. Foram
excluidas malformagdes arterio-venosas. A angioresso-
nancia mostrou uma estenose de ambas as cardtidas
internas no seu segmento supraclinoideu, imediatamente
apds a origem das artérias comunicantes posteriores, ¢
um padréo de proliferago vascular a jusante (Fig.4).

A angiografia mostrou de forma eloquente o padrdo de
baforada de fumo ou padrio de moyamoya e confirmou a
existéncia de estenose bilateral dos segmentos terminais
dos sifoes carotideos, ja identificada pela angioressonin-
cia (Fig.5). A angiografia precipitou um acidente isqué-
mico com hemiparésia esquerda, da qual recuperou ao
fim de 6 horas.

Em 2 meses os acidentes isquémicos repetiram-se mul-
tiplicando-se as imagens hipodensas de isquémia, com
instalagdo de uma atrofia cortical esquerda (Fig.6).
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Fig. 2 — Ressondncia Magnética Nuclear Cerebral mostrando
novas areas isquémicas.
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Fig. 3 — Ressonéncia Magnética Nuclear em corte coronal,
mostrando imagens hipodensas redondas na regifio dos ginglios
da base.

Fig. 4 — Angioressonincia cerebral revelando estenose de
ambas as artérias carétidas internas e padrdo de proliferagio
vascular a jusante.

Fig. 5 — Angiografia cerebral com padrio Moyamoya.

Devido a deterioragio clinica e & evolugdo inexoravel
da doenga esta crianga foi proposta para cirurgia a qual
se realizou no Servigo de Neurocirurgia do HSM
(Director: Prof. Doutor Jodo Lobo Antunes). A inter-
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Fig. 6 — Tomografia Axial Computorizada craniencefalica
realizada 2 meses ap6s a primeira. Multiplicagdo das imagens
isquémicas e atrofia cortical esquerda.

vengdo realizou-se em dois tempos mediados por um
més de intervalo e constou de uma transposi¢ao intradu-
ral das artérias temporais superficiais, primeiro realizada
a direita e depois contralateralmente.

S30 decorridos 27 meses sobre a tltima intervengdo e
por duas vezes foram observados episodios transitorios
de movimentos coreoatetdsicos do membro superior
direito, acompanhados de um discurso empobrecido e
com disartria. Na TAC realizada nfo se identificaram
novas imagens hipodensas. Nio foi efectuada angiografia
pOs-operatdria.

Realizou testes para o diagnodstico de perturbagdes
neuroldgicas da linguagem e fungdes simbdlicas, que
revelaram discreto defeito da linguagem (afasia
recuperada) e defeito de escrita e de calculo, secundario &
lesdo cerebral. A avaliagdo psicologica evidenciou um
desenvolvimento intelectual global abaixo da média para
a idade, com um potencial intelectual a nivel médio
inferior. Infelizmente ndo possuimos avali¢des anteriores
ao diagndstico ou pré-operatoérias. Ao longo da evolugdo
poOs-operatoria ndo tem havido agravamento aparente do
desenvolvimento intelectual.

DISCUSSAO

A incidéncia de acidentes vasculares cerebrais na
populagdo pediatrica é de 2,52/100.000/ano (metade da
incidéncia dos tumores cerebrais nas criangas)>®, sendo
25% dos casos acidentes isquémicos'!. Nos adultos a ate-
rosclerose ¢ a principal causa de lesdes isquémicas € esta
¢ frequentemente diagnosticada sem recorrer a investiga-
¢oes extensas. Na crianga, contudo, a aterosclerose € rara
¢ as causas sdo multiplas devendo ser procuradas uma a
uma (Quadro II). Assim, todas as criangas com quadros
clinicos de isquémia cerebral, transitoria ou ndo, devem
fazer investigagdes radiolégicas que incluem TAC, RMN
com angioressondncia e angiografia cerebral, bem como
extensa investigagdo laboratorial virada para todos os
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factores causais conhecidos!?. Apesar de tudo, em apro-
ximadamente 50% dos casos de AVC em criangas, ndo
se descobre uma causa precipitante, pelo que sdo desig-
nados de idiopaticos'. A maioria deles tem uma baixa
incidéncia de recorréncia, por ocorrerem devido a causas
transitorias e nfo a uma doenga de base. Este ¢ um ponto
essencial. Certos estudos encontraram uma associagio
entre estes casos idiopaticos e a existéncia do marcador
imunogénico HLA B51!3. Também a existéncia de anti-
corpos anticardiolipina (bem como de outros anticorpos
antifosfolipidos!#) podem constituir um factor de risco
independente na ocorréncia de AVCY,

Apesar de rara a Doenga de Moyamoya deve ser consi-
derada no diagndstico diferencial dos AVC na idade
pediatrica, principalmente quando sdo repetidos.

Estudos controlados tém referido que a Doenga de
Moyamoya ¢ muitas vezes precedida por um prodromo
tal como uma infecgdo respiratoria alta, febre de etiolo-
gia desconhecida ou convulsdes'=. Na nossa doente niio
se demonstrou tal associagio.

Pode fazer-se uma classificagio fisiopatologica de
padrdes progressivos de doenga, agrupando-os de acordo
com a gravidade e a frequéncia dos sintomas. Assim,
segundo Matsushima e al. podemos considerar seis tipos
(Quadro IV)'. O nosso caso, que poderia incluir-se
dentro do tipo III na sua fase inicial, evoluiu rapidamente
para o tipo IV com o aparecimento de AVC isquémico.

Os tipos V e VI correspondem a chamada Doenga de
Moyamoya do adulto e sdo frequentemente observados em
doentes com mais de 20 anos. Se nas criangas os achados
clinicos estdo relacionados com a isquémia cerebral, nos
adultos as hemorragias sub-aracnoideias e intracranianas,
secundarias a rotura dos frageis vasos colaterais ou de
aneurismas associados, sdo em geral o modo de apresenta-
¢do0>8. Na realidade, parece haver um aumento da incidéncia
de aneurismas intracranianos na Doenga de Moyamoya'?,

A sintomatologia inaugural apresentada varia com a
extensdo e a localizagio da 4rea afectada. E assim que

Quadro IV — Classificagdo fisiopatoldgica da doenga de
Moyamoya segundo Matsushima et al.

Tipo I — Ataques isquémicos transitérios (AIT) ou episodios de
défice neurolédgico isquémico reversivel (RIND), que ocorrem
menos de 2 vezes por més e com TAC normal;

Tipo II - Episddios de AIT ou RIND que ocorrem pelo menos
2 vezes por més com exame neuroldgico e TAC normais;

Tipo HI — AIT ou RIND repetidos, com areas de baixa densida-
de presentes na TAC ou com défices neuroldgicos focais
permanentes;

Tipo IV — Inicio com lesdo neuroldgica focal permanente
secundaria a enfarte cerebral seguido de AIT recorrentes ou
RIND ou episddios de enfarte cerebral raramente repetidos;

Tipo V — Inicio com défice neuroldégico devido a enfarte
cerebral seguido de episodios repetidos de enfarte cerebral;

Tipo VI - Inicio com hemorragia sub-aracnoideia.
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podera surgir um défice motor (o que ocorre em 80,5%
dos casos') ou sensitivo, afasia, poderdo predominar os
movimentos distonicos se forem atingidos os ganglios da
base e capsula interna, ou podera predominar o défice
visual se a area atingida privilegiar a respectiva via ou
area cortical. Qualquer 4rea cortical ou sub-cortical
podera ser atingida. As convulsdes surgem em cerca de
8,5% dos casos, apresentando a maioria das criangas
menos de 2 anos € meio. Estas podem ser quer focais,
quer generalizadas! e podem preceder de anos os
episodios isquémicos. As cefaleias ocorrem em 7,3% das
criangas sendo mais frequentes nos tipos I e II. Podera
predominar o défice intelectual ou mesmo a deméncial®,
o que explicamos pela repeti¢do dos episddios
isquémicos envolvendo progressivamente varias areas do
cortex. Pela mesma razdo, a analise do Coeficiente de
Inteligéncia diminui progressivamente das formas menos
graves (tipo I) para as mais graves (tipo IV). Nos lacten-
tes a doenga tem um curso predominantemente maligno e
progressivo em vez de remissivo!’, sendo mais frequen-
tes os défices neurologicos irreversiveis e a regressido
intelectual quando a doenga se inicia antes dos 4 anos de
idade’.

Na nossa doente até ao momento ndo se verificou dete-
rioracdo intelectual importante, para o que podera contri-
buir a interrup¢do do processo isquémico progressivo,
conseguido com a intervengdo cirlirgica. Importante se
torna a sua apreciagdo futura.

As primeiras manifestagdes de doenga poderdo passar
despercebidas, como no nosso caso, quando se trata de
fenémenos isquémicos transitérios. Como em muitas
outras situagdes, tudo se torna claro e evidente quando
pensamos na hipétese diagnostica correcta.

Antes da cirurgia, estes doentes vivem num equilibrio
vascular extremamente instavel e qualquer diminuigéo
do débito cerebral leva ao aparecimento de sintomas.
Assim, a hiperventilagdo ou respiragdo profunda, asso-
ciada por exemplo a um choro vigoroso, ao canto, ao
encher baldes, ao assobiar’-'%!8; a subida da temperatura
corporal! (por exemplo, apés um banho quente!%); a tran-
si¢do dormir/despertar'® causam uma constrigio vascular
acrescida, de que resulta uma diminuigéo regional do
fluxo sanguineo cerebral.

A isquémia cerebral pode ser consubstanciada pela
observagdo do electroencefalograma (EEG). Assim, a
actividade de base lentifica-se progressivamente e podem
surgir anomalias focais®. Para além da depressdo nos
fusos de sono, surge um fenémeno designado por
rebuild-up. Pela hiperpneia surgem ondas lentas inscritas
de forma difusa, persistindo enquanto aquela dura, e
retornando ao padrio pré-hiperventilagdo cerca de 20 a
60 segundos apods esta ter cessado. Em 70% de casos
estudados?’, pouco tempo depois do retorno ao padrio
pré-hiperventilagdo surgiram de novo ondas lentas
(rebuild-up) e este fendmeno continuou por mais de 1
minuto, associando-se em alguns casos a confusdo men-
tal. Este fenémeno pode estar relacionado com os vasos
moyamoya da base do cérebro uma vez que ¢ frequente
nas criangas em que estes vasos sdo abundantes, e raro
naquelas com escassez de vasos moyamoya??.
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Todos os doentes com AVC isquémico fazem TAC para
confirmar o diagnéstico e excluir eventual hemorragia
cerebral ou outra doenga que se possa apresentar com sin-
tomas semelhantes. E igualmente 1til na identificagdo de
enfartes silenciosos no mesmo ou no outro hemisfério?!.

A RMN mostra lesdes sugestivas de lesdo isquémica
cerebral muito mais precocemente que a TAC. Também
é superior na demonstragio de lesdes na fossa posterior,
onde os artefactos relacionados com 0s 0ssos tornam a
interpretagio da TAC dificil2. No entanto, a lesdo paren-
quimatosa isquémica é detectada apenas 6 a 12 horas
apds o inicio, ndo sendo util na identificagdo e quantifi-
cagdo da lesdo isquémica aguda. Recentemente tém ocor-
rido importantes avangos na tecnologia da RMN que
deverdo ter grande impacto no diagnostico da isquémia
aguda?3. Na RMN, a auséncia de fluxo na artéria cerebral
média, hipodensidades lineares ou circulares nos gén-
glios da base representando vasos telangiectasicos e
AVC multiplos na area da circulagdo carotidea, sugerem
o diagnéstico de Moyamoya®.

O diagnéstico da Doenga de Moyamoya tem sido feito
através da angiografia® com os seus aspectos radiogra-
ficos tipicos!’. Nas criangas sdo descritos 6 estadios
arteriograficos no desenvolvimento da Doenga de Moya-
moya (Quadro V)°. Esta técnica ndo € isenta de risco e
pode mesmo precipitar défices neurologicos focais tran-
sitorios ou permanentes, como aconteceu com a nossa
doente.

A ultrassonografia Doppler ndo constitui uma alternati-
va por avaliar essencialmente alteragdes na velocidade
do fluxo sanguineo nos vasos cerebrais intra e extracra-
nianos quando as oclusdes vasculares ou estenoses sdo
superiores a 60%*!.

O desenvolvimento da técnica de RMN levou ao apa-
recimento da angioressonancia, técnica ndo invasiva que
d4 imagens da vascularizagdo arterial intracraniana e cer-
vical sem meios de contraste!!. Na angioressonancia tira-
se partido das diferengas de sinal entre o fluxo sanguineo
e o tecido circundante estatico, para o desenvolvimento
de imagens vasculares. A estratégia técnica € produzir

Quadro V — Estadios arteriograficos na Doenga de Moyamoya
da crianga

Estadio I - Estreitamento da bifurcagao carotidea

Estddio IT — Aparecimento de vasos moyamoya e dilatagdo das
principais artérias cerebrais

Estddio IIT — Aumento dos vasos colaterais com auséncia de
partes das artérias cerebrais anterior e média

Estddio IV — A artéria cerebral posterior, se anteriormente
visualizada, desaparece; artérias cerebrais anterior e média
apenas levemente tragadas; vasos moyamoya basais finos,
formando uma rede pobre; Aumento dos vasos intraorbitarios e
dos canais colaterais para as areas extracranianas

Estddio VI — Desaparecimento do sifdo carotideo; auséncia de
moyamoya basal; visualizagdo da circulagdo colateral da car6ti-
da externa a entrar na area intracraniana.

406

imagens de vasos pela aplicagdo de radiofrequéncias e
gradientes de pulsos, a protdes de dgua. Varios investiga-
dores compararam as técnicas de angioressonéncia com a
angiografia convencional em doentes com lesdes da
bifurcagdo, com resultados concordantes em 53 a 87%
dos doentes, sendo a correlagdo tanto maior quanto maior
o grau de estenose?. Tal como demonstram as imagens
(fig.4 e 5) no nosso caso os resultados foram sobreponi-
veis com as duas técnicas. No entanto, existem algumas
limitagBes na angioressonancia. A imagem € restrita aos
grandes vasos cerebrais, ndo sendo as artérias penetrantes
visualizadas. Turbuléncia e variagdo rapida na direc¢do
dos vasos (tal como o sifdo carotideo e a bifurcagdo)
podem produzir vazios artificiais, que simulam lesoes
estenéticas ou oclusivas. O uso de cortes mais finos, o
exame de cortes individuais e mudangas nos pardmetros
de aquisigio, podem habitualmente determinar se se trata
de artefacto ou doenga vascular. As criangas com angio-
ressondncia normais, mas com suspeita de estenose dos
grandes vasos intracranianos, oclusdo embolica dos
pequenos vasos, ou doengas dos pequenos vasos, devem
fazer angiografia intra-arterial'l.

Nio existe tratamento curativo disponivell. O trata-
mento médico com vasodilatadores, anticorpos, dextrano
de baixo peso molecular e corticdides tem pouco ou
nenhum efeito’. A manutengio médica destes doentes
pode passar pelo uso de agentes antiplaquetarios tais
como a aspirina. Os antagonistas dos canais de calcio tal
como o verapamil foram usados em varios doentes com
sucesso na reversio dos défices neurologicos agudos
devidos a Doenca de Moyamoya, provavelmente por
produzirem vasodilatagdo cerebral'?. Este efeito foi con-
firmado com a utilizagdo de angiografia pré e pés admi-
nistragdo endovenosa de verapamil?*. Foi referida a dimi-
nuigdo da morbilidade e mortalidade nos doentes com
hemorragia sub-aracnoideia com o uso de nimodipina;
melhoria da hemiplegia alternante em criangas apos tra-
tamento com flunarizina; melhoria de défices neurold-
gicos que surgiram mesmo apés cirurgia, com o uso de
verapamil. No entanto, so necessarios estudos para ava-
liar os efeitos adversos tais como hipotensdo sistémica
com diminuigdo da perfusdo cerebral e hiperdistensdo
dos vasos moyamoya anormais, de paredes finas, com a
consequente hemorragia?.

Felizmente a utilizagdo de métodos cirlrgicos para
melhorar a irrigagio sanguinea nas areas afectadas do
cérebro, tornaram possivel a modificagdo do curso
natural da doenga. Os melhores candidatos para a
cirtrgia sdo os doentes que se incluem nos tipos I ¢ II da
classificagdo de Matsushima e al.!. Logo que seja feito o
diagnéstico de doenga de Moyamoya deve efectuar-se o
tratamento cirirgico. Ndo ha qualquer beneficio, antes
pelo contrério, em deixar o doente sob vigilancia'?. Na
tentativa de aumentar o fornecimento sanguineo aos
hemisférios cerebrais isquémicos, foram utilizadas varias
técnicas de revascularizagdo. Estas implicam alguma
forma de anastomose entre 0s vasos intracranianos e
extracranianos. Podem ser divididas em anastomoses
directas, como entre artéria temporal superficial e artéria
cerebral média (ATS-ACM), e indirectas que incluem a
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encefaloduroarteriosinangiose (EDAS), encefalomioarte-
riosinangiose (EMAS) e encefalomiosinangiose (EMS)’.

A ganglionectomia cervical perivascular leva a melho-
ria dos sintomas, com aumento da circulagdo colateral
via cardtida externa e vertebro-basilar, mas ndo para a
progressdo da doenga®”,

Alguns autores defendem que para um efeito imediato
o melhor tratamento pode ser a combinagdo de simpatec-
tomia perivascular e ganglionectomia cervical superior,
com um intervalo de varias semanas entre cada um dos
lados, e alguma forma de bypass arterial para um efeito a
longo prazo®.

A anastomose ATS-ACM estd associada a deterioragio
neurolégica nos doentes pediatricos com Doenga de
Moyamoya. Devido ao potencial agravamento clinico e
as dificuldades técnicas desta operagdo (dado o pequeno
tamanho das artérias a anastomosar) desenvolveram-se
outras técnicas cirurgicas. A EMS, inicialmente descrita
por Henschen consiste em colocar um retalho de muscu-
lo temporal parcialmente livre, directamente sobre a
superficie cerebral cortical. Sdo, assim, gerados canais
anastomoticos entre os vasos cerebrais € o musculo,
geralmente com resultados clinicos e angiograficos favo-
raveis. No entanto, resulta num crinio deprimido e ines-
tético, tendo sido referido o aparecimento de convulsGes
pos-operatorias®.

O procedimento de revascularizagdo mais bem sucedi-
do tem sido a EDAS modificada. Nesta técnica, a artéria
temporal superficial do escalpe (vaso dador) é deixada na
superficie do cortex cerebral para promover a formagio
de anastomoses entre os ramos da artéria temporal super-
ficial e ramos arteriais corticais. Na forma nio modifica-
da a aracnéideia ndio é aberta. Os trabalhos realizados
comprovam a eficicia da EDAS modificada com reso-
lugio ou redugio dos sintomas clinicos. E possivel que a
EDAS sirva principalmente para estabilizar a doenga
oclusiva permitindo uma melhoria dos sintomas clinicos
dando ao cérebro uma oportunidade de recuperar®.

A avaliagdo de 23 doentes seguidos no Hospital for
Sick Children de Toronto®, dos quais 15 foram tratados
cirurgicamente, sugere que esta terapéutica é a melhor no
sentido de prevenir o aparecimento de défices neurologi-
cos; os 8 doentes ndo operados faleceram ou ficaram
com alteragdes neurologicas permanentes.

Ainda em relagdo ao prognostico destes doentes é de
referir o trabalho de Kurokawa et al.?6 no qual foram
examinados retrospectivamente 27 doentes com Doenga
de Moyamoya. Destes, 11 foram tratados cirurgicamente
e o tempo de follow-up variou entre menos de 4 anos a
15 anos apés o diagndstico. Os resultados apontaram
para valores de 78% de bom prognostico, que incluem a
ndo existéncia de sequelas em 19% dos casos, episodios
de acidentes isquémicos transitorios ou cefaleias em
33%, ligeiros défices a nivel intelectual ou motor em
26% dos casos. O indice de 6bitos foi de 3%, com 7%
das criangas a necessitarem de apoio em cuidados espe-
ciais 24 horas por dia e 11% necessitando de apoio per-
manente de adultos. Foi sugerido que a existéncia de
hipertensdo ou o inicio precoce da doenga sdo bons pre-
dictores de mau prognostico.
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Em conclusio, gostariamos de salientar que, apesar de
rara, a Doenga de Moyamoya deve ser sempre conside-
rada no diagnéstico diferencial de AVC isquémicos na
crianga, em particular quando estes sdo multiplos. O dia-
gnostico precoce, recorrendo a um método ndo invasivo
como a angioressondncia, leva a realizag@o atempada da
intervengdo cirirgica de revascularizagdo, melhorando o
progndstico destas criangas.
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